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. RESUMEN

INTRODUCCION

Debido a la alta incidencia de dermatosis a nivel vulvar, en el afio de 1999 fue creada
la clinica de vulva en el Hospital General de México, en forma conjunta por los
servicios de Dermatologia y Ginecologia. Hasta el momento se habia realizado un
trabajo de lesiones pigmentarias, pero no se contaba con un estudio enfocado en
tumores vulvares en nuestra poblacion.

OBJETIVO PRIMARIO

Determinar la frecuencia de los diferentes tipos de tumores vulvares vistos en la
Clinica de Vulva del Hospital General de México

OBJETIVOS SECUNDARIOS

Determinar las caracteristicas clinicas de cada uno de los tumores vulvares;
determinar el Indice de certeza diagndstica, y; determinar las principales entidades con
las cuales se confundieron los tumores vulvares.

MATERIAL Y METODOS

Es un estudio retrospectivo, observacional y descriptivo. Se revisaron todos los
reportes histopatoldgicos del Servicio de Dermatopatologia de las biopsias tomadas en
la Clinica de Vulva, de enero de 1999 a junio del 2007, y se incluyeron todos los
casos que tuvieron un tumor vulvar, benigno o maligno.

RESULTADOS

Se identificaron 274 casos. Los tumores mas frecuentes fueron: los fibromas blandos
(30.2%), seguidos por los quistes epidermoides (18.9%), los hidradenomas papiliferos
(8.39%) y las queratosis seborreicas (7.66%). La neoplasia intraepitelial vulvar
(5.10%) y el carcinoma epidermoide (4.37%), ocuparon el quinto y sexto lugar en
frecuencia, respectivamente, de todos los tumores vulvares. El indice de certeza
diagndstica fue del 100% solo para cuatro tumores: el granuloma telangiectasico, el
quiste mucoide, el Iéntigo y el nevo intradérmico congénito.

CONCLUSIONES

Los tumores vulvares son entidades que ocurren con relativa frecuencia por lo que el
clinico debe de estar bien entrenado en el diagnéstico a través de la toma de biopsia y
el tratamiento de estas lesiones para prevenir complicaciones. Las clasificaciones
existentes en la literatura no engloban a todos los tumores vulvares, y en algunos
casos, se incluyen lesiones que no son como tal un tumor, motivo por el cual es
necesario realizar una nueva clasificacion que tome en cuenta tales factores, con la
finalidad de unificar criterios y facilitar su estudio. La presente tesis propone una
clasificacion al respecto, que a futuro deberhd someterse a un consenso
multidisciplinario.



II. INTRODUCCION

En los dltimos afios ha resurgido interés por las enfermedades de la vulva,
motivo por el cual fue creada la Sociedad Internacional para el estudio de las
enfermedades vulvares, en 1970." El creciente interés en esta area ha hecho evidente
que existen multiples controversias en cuanto a clasificaciones, diagnéstico, y
consecuentemente, al tratamiento de cada una de las patologias.’ Por este motivo, es
importante incentivar el estudio profundo de la vulva, tanto por los especialistas de
Ginecologia, como de Dermatologia, ya que es un area olvidada hasta cierto punto. En
especial las neoplasias son importantes, tanto por implicar molestias fisicas para la
paciente, como por el riesgo de algunas de ser malignas, y asi, poner en riesgo la
vida de la paciente o disminuir su calidad de vida.

Debido a ello, hacemos el abordaje de los tumores vulvares, tanto benignos,
como malignos, haciendo énfasis en las caracteristicas clinicas y en la importancia de
la toma de biopsia, de tal manera que nos facilite hacer un diagndstico y tratamiento
oportunos, para prevenir complicaciones y secuelas.



1. MARCO TEORICO
EMBRIOLOGIA, ANATOMIA E HISTOLOGIA DE LA VULVA

Antes de comenzar con la patologia, es necesario conocer los principios
basicos de la embriologia, anatomia e histologia de la vulva, los cuales se describiran
a continuacion.

Durante la quinta semana de la vida embrionaria, se forman pliegues titulares a
cada lado de la cloaca, que se unen por delante en la linea media para formar el
tubérculo genital. Con la divisién de la cloaca por el tabique urorrectal y la formacion
consecuente del perineo, estos pliegues cloacales se conocen por delante como
pliegues urogenitales y por detras como pliegues anales. El tubérculo genital empieza
a aumentar de tamafio gradualmente hasta convertirse en el clitoris, y los pliegues
urogenitales forman los labios menores. En el varon, el tubérculo genital sigue
creciendo para formar el pene, y se cree que los pliegues urogenitales se fusionan
para encerrar a la uretra del pene. Lateralmente a los pliegues urogenitales, se
desarrollan las eminencias labioescrotales, las cuales en ausencia de andrégenos se
quedan préacticamente sin fusionar y se convierten en labios mayores. El seno
urogenital definitivo da origen al vestibulo vaginal, en el cual se abren uretra, vagina y
glandulas vestibulares mayores. Las glandulas parauretrales o de Skene se
desarrollan como excrecencias de la uretra.’

La region vulvar esta constituida por: el Monte de Venus, los labios mayores y
menores, el clitoris, el vestibulo de la vagina, glandulas de Skene y de Bartholin y los
bulbos vestibulares.?

El Monte de Venus es una eminencia triangular, situada frente a los huesos
pubicos, que esta constituida por tejido adiposo cubierto por piel que contiene vello,
hasta su unién con la pared abdominal.?

Los labios mayores son un par de repliegues fibroadiposos de piel que se
extienden desde el Monte de Venus hacia abajo y hacia atras, para unirse en la linea
por delante del ano a nivel de la horquilla posterior. Incluyen la extension terminal del
ligamento redondo y, en ocasiones un diverticulo peritoneal llamado conducto de
Nuck. Estan cubiertos por piel con vello escaso hacia los lados y son ricos en
glandulas sebaceas, apocrinas y ecrinas.?

Los labios menores se encuentran entre los labios mayores, con los cuales se
fusionan por detras, y estan separados en dos repliegues al aproximarse hacia el
clitoris por delante. Los pliegues anteriores se unen para formar el prepucio o
capuchon del clitoris. Los pliegues posteriores forman el frenillo del clitoris en el sitio
en que se insertan con su superficie inferior. Los labios menores estan cubiertos por
piel sin pelo, sobrepuesta a estroma fibroelastico, rico en vasos y nervios.?

El clitoris es un 6rgano eréctil, que mide 2 a 3mm de longitud. Consiste en dos
pilares y dos cuerpos cavernosos, y estd cubierto por un tubérculo redondeado
sensitivo (glande del clitoris).?
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Figura 1. Genitales externos femeninos y regién perianal (Netter®)

El orificio vaginal esta rodeado por el himen, repliegue de mucosa semilunar,
que es sustituido por cartnculas después de romperse.

Las glandulas de Bartholin, son dos, y se ubican en los labios menores y
desembocan en el introito. Su funcién es lubricar la vulva y la parte externa de la
vagina.

Las glandulas de Skene son dos y se encuentra una a cada lado de la parte
posterolateral del meato urinario; producen moco que lubrica el vestibulo.

El orificio uretral se encuentra inmediatamente por delante del orificio vaginal a
una distancia de 2 a 3 cm por debajo del clitoris. En su superficie posterior se abre el
conducto de las glandulas parauretrales (de Skene).

La horquilla vulvar es el lugar donde se unen los labios mayores con los
menores, en la parte posterior de la vulva.

Los bulbos vestibulares son dos 6rganos eréctiles anexos a la vulva, colocados
a ambos lados de los orificios de la vagina y de la uretra. Representan el bulbo y los
cuerpos esponjosos del hombre; pero en la mujer el bulbo esta dividido en dos partes
separadas una de otra en la linea media por los orificios de la uretra y de la vagina; asi
como por el vestibulo de la vulva.



El periné es la regién comprendida entre la horquilla vulvar y el ano; esta
constituida por los masculos transversos del periné y el bulbocavernoso.

El riego sanguineo de la vulva es a partir de la arteria pudenda externa (rama
de la arteria femoral) y la arteria pudenda interna. El drenaje venoso es a través de las
venas pudendas internas.?

La inervacién de la vulva procede de ramas de los siguientes nervios:
abdominogenital menor, genitocrural (rama genital), femorocutaneo (rama perineal) y
perineal (rama del pudendo).?

La vulva esta cubierta en su totalidad por un epitelio escamoso estratificado,
hasta llegar a la vagina, donde el epitelio se adelgaza y la capa cérnea se vuelve
menos pronunciada. El himen es un epitelio queratinizado en su cara externa, pero en
la superficie vaginal es no queratinizado. El epitelio del vestibulo a nivel de las
aperturas de los conductos glandulares y del meato uretral es de transicion. Los
orificios de apertura de las glandulas de Skene estan compuestas por epitelio
cilindrico, mientras que las glandulas estan compuestas por epitelio columnar.*

CLASIFICACION DE LOS TUMORES VULVARES

Se han propuesto diversas clasificaciones para los tumores vulvares. Una de
ellas, es la de Monaghan y cols., quienes los clasifican basicamente en tres grandes
grupos: tumores benignos, tumores potencialmente malignos y tumores malignos*

(tabla 1):

Tabla 1. Clasificaciéon de tumores vulvares (Monaghan®)

TUMORES BENIGNOS Papulas y tumores solidos

Péapulas y nédulos pigmentados
Nevos melanociticos
Nevos melanociticos atipicos
Nevos displasicos
Nevos congénitos
Lentigines
Tumores y quistes congénitos
Tejido mamario accesorio
Hernia
Quiste del conducto mesonéfrico
Quiste del canal de Nuck
Tumores quisticos
Quistes vestibulares mucosos
Quiste pilonidal
Quiste 0 absceso de Bartholin
Quiste de inclusion epitelial
Linfangioma
Tumores vasculares e inflamatorios
Hemangioma
Angioma en cereza
Angioqueratoma
Granuloma telangiectasico
Endometriosis
Hematoma
Edema

Acrocordon

Polipo fibroepitelial
Neurofibroma
Siringomas
Condicién de Fordyce
Hidradenoma

TUMORES POTENCIALMENTE MALIGNOS

Fibroma y fibrosarcoma

Lipoma vy liposarcoma

Tumores de células granulares
Carcinoma verrucoso

Neoplasia intraepitelial vulvar (NIV)

TUMORES MALIGNOS

Carcinoma epidermoide

Melanoma

Carcinoma basocelular
Adenocarcinoma

Enfermedad de Paget extramamaria
Carcinoma adenoide quistico
Sarcoma

Tumores metastaticos
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Esta clasificacion tiene el inconveniente de que no separa los tumores de
anexos de los tumores fibrohistiocitarios, ni separa los tumores melanociticos
benignos, ni los tumores de origen neural. Por otro lado, incluye lesiones que no son
como tal un tumor, como la hernia inguinal, un hematoma o edema vulvar.

Otra clasificacion es la propuesta por Noumoff y cols.!, quienes clasifican los
tumores vulvares de la siguiente forma (tabla 2):

Tabla 2. Clasificacion de tumores vulvares (Noumoff %)

Tumores quisticos benignos

Quiste de la glandula de Bartholin

Quiste epidermoide

Quiste mucinosos o disontogenéticos

Quistes del conducto mesonéfrico o de Wolff

Quistes del canal de Nuck

Quiste sebaceo

Tumores so6lidos benignos
a) De origen epitelial
Hidradenoma papilar
Hidradenoma de células claras
Siringomas
Papiloma de células escamosas
Queratosis seborreica
Queratoacantoma
Condiloma acuminado
b) Origen de tejido conectivo

Hemangioma
Angioma en cereza
Angioqueratoma
Granuloma telangiectasico
Hemangiopericitoma
Leiomioma
Schwannoma o mioblastoma de células
granulares
Fibroma
Lipoma
Histiocitoma

Neurofibroma
c) Tumores con componente epitelial vy
conectivo
Pdlipo fibroepitelial o acrocordén
Tumores pigmentados
Léntigo simple
Lentigines
Nevos de unién
Nevos compuestos
Nevos intradérmicos
Enfermedades asociadas con mayor riesgo de
desarrollar cancer vulvar
Lesiones distréficas
Distrofia hiperplésica
Liguen escleroso y atréfico
Distrofia mixta
Carcinoma in situ
Neoplasia intraepitelial vulvar
Enfermedad de Paget extramamaria
Tumores malignos
Carcinoma epidermoide
Carcinoma verrucoso
Carcinoma de células basales
Melanoma Maligno
Carcinoma de la glandula de Bartholin
Tumores metastaticos
Tumores de la uretra

Esta clasificaciébn es mas completa, ya que ademas de los tumores citados en
la clasificacién anterior, incluye tumores de origen muscular, enfermedades asociadas
con mayor riesgo de desarrollar cAncer vulvar (pero que no son tumores) y en cuanto a
los tumores malignos agrega los tumores de la uretra.

De acuerdo a las clasificaciones anteriores, en este trabajo proponemos la
siguiente clasificacion para el estudio de los tumores vulvares, haciendo algunas
subdivisiones de acuerdo a la clasificacion general de tumores establecida por Lever y
se agregan otros tumores descritos en articulos recientes (tabla 3):
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Tabla 3. Clasificacién de tumores vulvares por Monaghan®y Noumoff*
(modificada por Patifio)

Tumores y quistes congénitos Tumores epidérmicos benignos
Quistes del conducto mesonéfrico o del canal de | Queratosis seborreica
Wolff Queratoacantoma
Quistes vestibulares mucinosos o disontogenéticos | Tumores melanociticos benignos
Quistes del canal de Nuck Léntigo simple
Tejido mamario accesorio Lentigines
Tumores quisticos Nevo de unién
Quiste de la glandula de Bartholin Nevo compuesto
Quiste epidermoide Nevo intradérmico
Quiste dermoide Tumores del tejido adiposo
Quiste pilonidal Lipoma
Esteatocistoma Tumores de origen neural
Tumores de anexos Neurofibroma
a) Diferenciaciéon ecrina Tumor de células granulares
Siringomas Tumores de origen muscular
Poroma Leiomioma
b) Diferenciacion apocrina Tumores de tejidos blandos
Hidradenoma papilifero Angiomixoma
Hidrocistoma Otros
c) Diferenciacion sebacea Mixoma
Condicién de Fordyce Carcinomain situ
d) Diferenciacion hacia estructuras pilares Neoplasia intraepitelial vulvar
Tumores vasculares Enfermedad de Paget extramamaria
Angioma en cereza Tumores malignos
Angiogqueratoma de Fordyce Carcinoma epidermoide
Granuloma telangiectasico Carcinoma de células basales
Endometriosis cutanea Carcinoma verrugoso
Hemangiopericitoma Melanoma maligno
Tumores fibrohistiocitarios Leiomiosarcoma
Fibroma blando Tumores metastasicos
Angiofibroma celular
Dermatofibroma

CARACTERISTICAS CLINICO-PATOLOGICAS

A continuacién se describiran las caracteristicas clinicas, histopatoldgicas y

tratamiento de cada uno de los tumores vulvares:

Tumores y quistes congénitos

a)

b)

Quistes del conducto mesonéfrico o del canal de Wolff. Generalmente se
encuentran en la region lateral de la vulva, pero pueden encontrarse en
cualquier sitio. Estas estructuras quisticas se originan de remanentes
mesonéfricos, y también son denominados quistes del conducto de Gartner,
cuando se encuentran en la vagina. El diagnéstico diferencial se hace con
quistes mucosos vestibulares. El tratamiento consiste en la escisién quirargica
si la lesion es sintomatica.™*

Quistes vestibulares mucinosos o disontogenéticos (también llamado quiste
ciliado de la vulva). Anteriormente se pensaba que provenian de remanentes
paramesonéfricos, actualmente se sabe que el sistema de Muller no juega
ningan papel en su desarrollo, y mas bien se piensa que derivan del seno
epitelial urogenital.® No son infrecuentes en recién nacidos, pero son
subdiagnosticados en adultos. Generalmente son asintomaticos y estan
confinados al area que se encuentra entre el himen y la parte externa de los
labios menores, y son provocados por obstruccion de los conductos de las
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c)

d)

glandulas vestibulares. Morfoldgicamente son de color amarillento, azuloso, del
color de la piel, y usualmente tienen un aspecto translicido, y miden de 1 a
3cm. Histolégicamente los quistes estan revestidos por células cilindricas
ciliadas simples, de nicleos basaloides, con abundante mucina citoplasmatica
y presenta proyecciones papilares en la pared. El tratamiento es la escisién
quirdrgica en caso de ser sintomatico.*

Quistes del canal de Nuck. Estos quistes se desarrollan a partir de un
diverticulo peritoneal que pasa por el canal inguinal junto con el ligamento
redondo hasta insertarse en los labios mayores. Estos quistes generalmente
se localizan en la parte superior de los labios mayores, y son analogos al
hidrocele en el hombre.**° Clinicamente se pueden diferenciar de otras
lesiones tumorales por su consistencia blanda y el que no aumente con el
esfuerzo ni disminuye con la presion ejercida sobre él, ademas tiene
transiluminacion positiva. El diagnéstico diferencial se hace con fibroma,
lipoma, hernia congénita oblicua externa, aunque ninguno de estos tumores
transilumina. El tratamiento es la extirpacion quirdrgica.®

Tejido mamario accesorio. La linea mamaria se extiende desde el borde axilar
anterior, pasando por el térax y la pared abdominal, y termina en los labios
mayores de cada lado. La tumefaccidn y la secrecion lactea puede presentarse
durante el embarazo y el puerperio. Generalmente se observa un vestigio de
pezon, que se hace evidente por un oscurecimiento o inflamacién de la piel. Sin
embargo, se han reportado pezones con abundante tejido mamario. El
diagnostico diferencial se hace con hidradenomas, varicosidades, fiboromas o
lipomas. El tejido mamario accesorio debe ser extirpado de persistir los
problemas; ademas considerar que existe la posibilidad de malignizacién.”

Tumores quisticos

a)

b)

<)

Quiste de la glandula de Bartholin. Se presentan generalmente entre la
pubertad y la menopausia. Se forma en la porcion excretora de la glandula de
Bartholin, y cuando estas glandulas se obstruyen, se forma una lesion quistica
a nivel de la porcion inferior del labio menor. Cursa asintomatico, pero cuando
hay infeccién sobre agregada hay eritema, aumento de volumen importante y
dolor. El tratamiento es la marsupializacion de la glandula y antibioticoterapia
en caso de infeccién. Es importante el estudio histopatoldgico, ya que existen
reportes de casos de carcinoma de la glandula de Bartholin."*>°

Quiste epidermoide. Son mas frecuentes en los labios mayores. A diferencia
de las lesiones en cabeza, en vulva suelen ser pequefios, mdltiples vy
agrupados. Tienen una coloracion amarillenta, estan bien delimitados,
contienen una secrecion blanquecina y pueden tener un poro central
clinicamente visible, que representa el foliculo que originé el quiste. La rotura
de la pared del quiste causa una reaccion inflamatoria muy dolorosa, que
suele ser el motivo de consulta. Histolégicamente la cavidad quistica contiene
gueratina laminar y esté revestida por un epitelio escamoso estratificado con
capa granulosa. Los quistes recurren si solo son drenados; es necesaria la
escision quirGrgica completa para eliminar la pared del quiste.>*®

Quiste dermoide. Aparecen durante la lactancia a lo largo de los planos de
fusion embrionarios (en el rafe medio genital). Clinicamente son nddulos bien
delimitados, subcutaneos, que miden entre 1 y 4 cm. Histolégicamente los
quistes estan revestidos por un epitelio escamoso estratificado con granulosa
y contienen otras estructuras cutaneas normales, como pelo, glandulas
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d)

e)

sebaceas, glandulas ecrinas o apocrinas y musculo liso. El tratamiento es la
reseccion quirargica.®’

Quiste pilonidal. Se producen como una respuesta tipo cuerpo extrafio frente a
un pelo atrapado. Generalmente se encuentran alrededor del clitoris, pero
con menor frecuencia se observan en el Monte de Venus o periné. Se
manifiesta en forma aguda como un absceso, muy doloroso.
Histopatolégicamente es un quiste revestido por epidermis o un trayecto
sinusal. La cavidad del quiste esta revestida por tejido de granulacion y por
inflamacién mixta, con presencia de pelos y restos de queratina. El tratamiento
es quirargico y puede incluir reseccion, marsupializacion, incision y
curetaje.*®’

Esteatocistoma. Pueden ser solitarios o multiples. Las lesiones miden desde
pocos milimetros hasta 1lcm de diametro y aparecen como quistes en la
dermis que drenan un fluido oleoso cuando se puncionan. Persisten de forma
indefinida y suelen ser asintomaticos. En el esteatocistoma multiple
(sebocistomatosis) aparecen multiples lesiones quisticas, pequefias,
redondeadas, firmes, adheridas a la piel y miden de 1 a 3cm; se hereda de
forma autosémica dominante y se le ha relacionado con defectos en el gen de
la queratina 17.” La histologia revela una pared quistica muy plegada,
integrada por varias capas de células epiteliales; en el centro se ubica una
capa coérnea eosinofilica, homogénea y gruesa, sin interposicion de capa
granular; y en la mayoria de las lesiones se destacan los l6bulos sebaceos
aplanados, en o cerca de la pared del quiste. ® Son asintomaticos, y solo en
caso de dar molestias se tratan mediante rasurado.®

Tumores de anexos

= Tumores con diferenciacion apocrina

a)

b)

Hidradenoma papilifero. Aparece generalmente en la cuarta o quinta década de
la vida. Se localiza en los labios mayores, en la region perineal o perianal. Se
presenta como una lesion nodular, solitaria, quistica, de superficie lisa, que
mide milimetros hasta 1cm y que puede drenar una pequefia cantidad de
liquido seroso. Si se ulcera puede generar sangrado importante.>*®?
Histopatolégicamente es un adenoma con diferenciacidon apocrina. Ocupa la
dermis, es bien circunscrito, esta rodeado por una capsula fibrosa, y no se
conecta con la epidermis suprayacente; en el interior se aprecian estructuras
tubulares y quisticas; las luces estan rodeadas por dos capas de células, una
luminal de células secretoras, y otra externa de células cuboides pequefias,
con nicleos muy basofilicos.? El tratamiento es la escisién quirdrgica.*®

Hidrocistoma. Se clasifican en apocrinos y ecrinos. Los hidrocistomas ecrinos
pueden ser solitarios o multiples; es un nédulo pequefio, transparente, quistico,
de 1 a 3mm de diametro, de tono azulado; aumentan de tamafio con la
exposicion al calor o durante el verano y se reducen en el invierno. Se cree que
se deben a una dilatacion quistica de los conductos ecrinos por retencion por
retencién de las secreciones ecrinas. En la histopatologia se advierte una
cavidad quistica Unica, donde la pared consta de dos capas de células
epiteliales cuboides pequefas, y por debajo del quiste se observan tabulos y
conductos ecrinos. Los hidrocistomas apocrinos se denominan también
cistoadenomas; es un nédulo solitario transparente, de consistencia quistica,
que mide 3 a 15mm, y en ocasiones puede tener un color azulado.’
Histopatoldégicamente son espacios quisticos multiloculares en los que se
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extienden proyecciones papilares; la superficie interna de la pared y las
proyecciones estan tapizadas por una hilera de células secretoras con
secrecién por decapitacion de tipo apocrino.? Se interpretan como adenomas
de los ovillos glandulares apocrinos, y no quistes de retencién. El tratamiento
consiste en la reseccién simple o la electrodesecacion.’

=  Tumores con diferenciacion ecrina

c)

d)

Siringomas. Se presentan en mujeres jévenes después de la pubertad. se
presentan en la regién pilosa de la vulva y se manifiestan clinicamente por
multiples papulas, pequefias, blandas, del color de la piel, café o amarillentas,
de 2 a 5mm de diametro, y, en ocasiones pueden verse lesiones de aspecto
quistico o placas liquenoides. Generalmente son asintomaticos, pero pueden
cursar con prurito, el cual se exacerba en climas calidos o durante la
menstruacién. En un tercio de los casos pueden presentar siringomas
extravulvares. Se pueden confundir clinicamente con quistes epidermoides,
esteatocistoma mdltiple, condilomas y condicién de Fordyce.' En la histologia
se observan multiples conductos pequefios dispuestos en forma de coma o
renacuajo, los cuales estan inmersos en un estroma fibroso, y sus paredes
estan tapizadas por dos hileras de células epiteliales planas; en algunos casos
las células internas son vacuoladas, y las luces contienen restos amorfos.®
Ninguna modalidad de tratamiento ha sido efectiva; sin embargo, el laser de
CO2 ha sido util en pacientes con sintomas refractarios al tratamiento.°

Poroma ecrino. La presentacién vulvar es muy rara. Suelen ser lesiones
solitarias, de aspecto nodular, pueden estar pediculados, de consistencia firme,
gue miden alrededor de 2cm, muy vascularizados, con un patrén clinico similar
al granuloma telangiectasico.” En la histopatologia es un tumor que se origina
en la epidermis inferior, desde donde se extiende a la dermis como masas
tumorales dispuestas en bandas anastomosadas anchas. Las células
tumorales se distinguen de las de la epidermis porque son méas pequefias que
las escamosas, con aspecto cuboidal uniforme, nlcleo redondeado muy
basofilico, y estan unidas por puentes intercelulares.®? El tratamiento es la
reseccion y resulta curativa.” Cabe sefialar que existen dos reportes de casos
en la literatura de porocarcinoma vulvar.**

=  Tumores con diferenciacion sebacea

e)

Condicién de Fordyce. Son un grupo de lesiones de aspecto papular,
amarillentas, 1 a 2mm, situadas en el borde libre de los labios mayores. La
incidencia aumenta con la edad y se debe a la existencia de glandulas
sebaceas ectopicas. En la histopatologia cada lesién consiste en varios l6bulos
sebaceos pequefios, pero maduros, que circundan a un conducto que
desemboca en el epitelio superficial. Es una entidad benigna, que no requiere
tratamiento.4,6,8

= Tumores con diferenciacion hacia estructuras pilares

f)

Tumores tricogénicos. Son tumores de anexos benignos, raros a nivel vulvar,
gue pueden encontrarse bajo el nombre de tricoepitelioma, tricoblastomas,
tricodiscomas, tricomixomas y tricofiboromas. La presentacion clinica puede
estar dada por placas, papulas o noédulos, que en ocasiones pueden ulcerarse.
Estos tumores pueden originar problemas diagndsticos, ya que son
mitéticamente activos y muestran algunas caracteristicas similares a los
carcinomas basocelulares. Sin embargo, los tumores tricogénicos no son
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invasivos, por lo que no requieren de escisiones quirargicas amplias, ni
tratamientos coadyuvantes.*?

Tumores vasculares

a)

b)

d)

Angiomas en cereza. Son muy comunes sobre todo en personas mayores de
60 afios. Son pequefias papulas redondeadas u ovales, rojo-brillantes, de
forma cupuliforme, que miden 2 a 3mm. Suelen ser asintomaticas, pero pueden
sangrar por traumatismos. Histologicamente estas lesiones estan constituidas
por capilares y vénulas poscapilares congestivos y ectasicos en la dermis
papilar. La epidermis muestra aplanamiento de los procesos interpapilares en
la zona central y collaretes de epitelio anexial en la periferia. Generalmente no
requieren tratamiento.™*’

Angioqueratoma de Fordyce. Se presentan entre los 20 y 40 afios de edad, a
nivel de los labios mayores. Se caracteriza por papulas vasculares, solitarias o
multiples que miden de 2 a 4mm diametro. Cuando las lesiones son recientes
son rojas, blandas y compresibles; luego se tornan violaceas, queratésicas y
firmes. Pueden cursar asintomaticos, provocar prurito, dolor o hemorragia.
Algunos autores comparan el aspecto de estas lesiones con el del caviar. Se
ha implicado en su patogenia aquellos factores que aumenten la presion
venosa, como el embarazo, histerectomia, varices vulvares, hemorroides y la
bartolinitis supurativa aguda. En la histopatologia se observan grados
variables de hiperqueratosis, papilomatosis y acantosis irregular; por debajo de
la epidermis se identifican espacios capilares muy dilatados con eritrocitos en
su interior. Clinicamente se pueden confundir con melanoma, condilomas,
gueratosis seborreica y granuloma pidgeno. El tratamiento consiste en
escision, electrofulguracion o ablacién con laser.»*% "3

Granuloma telangiectasico. La lesion se presenta como una neoformacion
solitaria, bien delimitada, pediculada, de color rojo oscuro, que crece con
rapidez en semanas o meses y que después se estabiliza. La superficie puede
ser lisa, pero a menudo muestra ulceracion superficial y sangra con facilidad.
Su tamario final no suele superar 1cm y puede persistir en forma indefinida,
salvo que se reseque. Un tercio de los casos aparecen tras un traumatismo
menor y a nivel vulvar suele presentarse durante el embarazo. En el examen
histolégico se encuentra una lesién circunscrita, cubierta por una epidermis
aplanada, y con proliferaciones endoteliales a menudo lobuladas y formacion
de luces capilares. La epidermis se invagina en la base de la lesion, y
determina asi un collar que da origen al pediculo. El tratamiento es mediante
rasurado y electrocirugia de la base. Puede existir riesgo de recidiva tras la
reseccion.t*"8

Endometriosis cutanea. Es muy rara a nivel vulvar, es mas frecuente en el
cérvix y la vagina. La causa mas frecuente es la implantacion del endometrio
durante un evento quirdrgico (episiotomia), sin embargo, puede desarrollarse
en forma espontanea en otras localizaciones. Clinicamente se caracteriza por
una neoformacion azulada, eritemato-violacea o negruzca, la cual puede cursar
con dolor. En el periodo menstrual, los sintomas se acentlan y pueden
asociarse a tumefaccion y sangrado leve.*** En la histopatologia se advierten
luces glandulares irregulares inmersas en un estroma muy celular y vascular,
que recuerda al del endometrio funcionante. El revestimiento Iluminal
corresponde al del endometrio uterino durante las distintas fases del ciclo
menstrual. La fase proliferativa, se acompafia de actividad mitética epitelial
pronunciada; la fase secretora, de signos de secrecion por decapitacién en las
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€)

células glandulares. La desintegracion del epitelio y el hallazgo de eritrocitos
en las luces recuerdan a la menstruacion. Sin embargo, no existe correlacion
precisa entre el aspecto histolégico de las luces de la lesion cutanea y la etapa
menstrual.? Se tiene que realizar biopsia para el diagndstico y para descartar
malignidad. Si hay sintomas sugestivos de endometriosis pélvica esta indicada
la realizacion de laparoscopia o laparotomia exploradora. El tratamiento es
efectivo con danazol o con agonistas de GnRH en mujeres que desean
conservar su potencial de reproduccion; y se reserva la cirugia para los casos
extensos.™

Hemangiopericitoma. Es un tumor de los pericitos, células que se hallan en las
paredes de los capilares. Las lesiones cutaneas son raras, y consisten en
nédulos o placas induradas rojas y grandes. Histoldgicamente se observan
tubos y brotes revestidos de endotelio, rodeados por pericitos compactos, con
nucleos fusiformes y proliferacion irregular. El endotelio capilar esta circundado
por fibras reticulares, de manera que las células tumorales son periféricas al
anillo reticular periendotelial. De acuerdo a la histologia el hemangiopericitoma
puede dividirse en benigno, limitrofe y maligno. Las lesiones benignas no
generan metastasis, tercera parte de las lesiones limitrofes vy las tres cuartas
partes de las malignas desarrollan metéstasis.™®

Tumores fibrohistiocitarios

a)

b)

Fibroma blando. Se conoce también con el nombre de pdlipo fibroepitelial o
acrocordon. Son muy frecuentes y su incidencia aumenta con la edad. Se
localizan en labios mayores o periné. Su morfologia es variable, se pueden
presentar como multiples papulas de 1 a 3mm; lesiones filiformes Gnicas o
multiples; o, como una lesion pediculada, solitaria, de 1cm de didmetro o mas.
En la histopatologia, las pépulas pequefias revelan hiperqueratosis,
papilomatosis y acantosis regular, y en ocasiones quistes cérneos. Las
lesiones filiformes muestran acantosis leve a moderada, y papilomatosis leve;
el tallo de tejido conectivo se compone de fibras colagenas laxas y capilares
dilatados. Los fibromas blandos pediculados exhiben aplanamiento de la
epidermis; la dermis contiene fibras de colagena laxas; el centro esta integrado
por adipocitos maduros, por lo que podria considerarse como un lipofibroma. El
tratamiento es cosmético, y puede realizarse mediante rasurado,
electrodesecacion o criocirugia.*%®

Dermatofibroma. La localizacion vulvar es rara. Se trata de una neoformacion
de aspecto nodular, de consistencia firme, hiperpigmentada, de color parduzco,
bien limitada, adherida a la piel (signo del hoyuelo). Cursa asintomatico o con
prurito. Histopatolégicamente se caracteriza por acantosis con alargamiento y
anastomosis de los procesos interpapilares, hiperpigmentacion homogénea de
la capa basal, haces de coldgena dispuestos en forma irregular, con
disposicién estoriforme o en rueda de carro. El tratamiento de eleccion es la
extirpacion quirdrgica.™®

Tumores epidérmicos benignos

a)

Queratosis seborreicas. Se presentan a nivel de labios mayores o Monte de
Venus. Las lesiones pueden ser Unicas o multiples; pueden ser maculas,
papulas o placas dependiendo del estadio en que se encuentren, bien
delimitadas, de superficie lisa o verrugosa, de consistencia blanda, con tapones
gueratosicos, pueden medir pocos milimetros hasta varios centimetros. Estas
lesiones se pueden inflamar secundario a traumatismos y pueden volverse
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eritematosas, costrosas y causar prurito o dolor, pero la mayoria son
asintomaticas. Los hallazgos histologicos son variables, dependiendo el tipo:
acantosica, hiperqueratdsica, reticulada, clonal, irritada y melanoacantoma.
Todas las queratosis seborreicas comparten la hiperqueratosis, la acantosis y
la papilomatosis. En la epidermis acantésica se identifican dos tipos de células,
escamosas Yy basaloides. Las primeras son similares a las normales; las
basaloides son pequefias y homogéneas y poseen nucleos bastante grandes.
El tratamiento es por motivos estéticos, mediante rasurado, crioterapia o
electrodesecacion."®

b) Queratoacantoma. Tumor que rara vez se presenta en vulva. La morfologia
consiste en una neoformacion cupuliforme, de 1 a 2.5cm de diametro, con un
crater central, lleno de queratina y de crecimiento rapido; aumentan de tamafio
durante 6 a 8 semanas y luego involucionan en menos de 6 meses. Para el
diagnostico histolégico se aconseja toma de biopsia fusiforme del centro que
incluya los dos bordes, y se caracteriza por una invaginacion epidérmica llena
de material cérneo, con proyecciones hacia la dermis, puede contener células
con atipia nuclear, formas mitéticas, se observan queratinocitos con imagen de
vidrio despulido; puede haber disqueratosis y perlas cérneas. El tratamiento
consiste en la extirpacion quirargica o la aplicacion de 5-fluorouracilo
intralesional.*®

Tumores melanociticos benignos

a) Nevos melanociticos. Clinicamente las lesiones pueden ser de cinco tipos:
planas, algo elevadas, papilomatosas, cupuliformes y pediculadas. Las tres
primeras siempre son pigmentadas; las dos ultimas pueden serlo o no. Las
lesiones cupuliformes con frecuencia exhiben pelo grueso. La mayoria de las
lesiones planas corresponde al nevo de unién; las algo elevadas y algunas
papilomatosas, al nevo compuesto; y gran parte de de éstas y casi todas las
cupuliformes y pediculadas, al nevo intradérmico.? Los nevos melanociticos no
suele estar presentes al nacimiento; aparecen en la adolescencia y la juventud.
A nivel vulvar generalmente son de tipo compuestos o intradérmicos.'®
Histol6gicamente poseen células névicas dispuestas en nidos, los cuales
carecen de prolongaciones dendriticas. El tratamiento consiste en vigilancia y
solo se tomard biopsia de aquellas lesiones que sean sospechosas o
presenten alguna anomalia.™

= Nevo de union. Las células névicas se encuentran en nidos bien
circunscritos en la epidermis inferior o protruyen en la dermis sin perder
contacto con aquélla en la etapa de descenso. Estan constituidos por
células de tipo A, que semejan a las epitelioides, que son células
grandes, cuboidales, con concentraciones variables de melanina.?

= Nevo compuesto. Posee rasgos de nevos de unién e intradérmicos. Se
aprecian nidos de células névicas en la epidermis que descienden a la
dermis. Las células névicas de la dermis superior son cuboides, con
citoplasma abundante y concentraciones variables de granulos de
melanina (tipo A). Las células de la dermis media son de tipo B, son
mas pequefias que las A, con menos citoplasma y melanina y se
disponen en agregados bien circunscritos.®

* Nevo intradérmico. La actividad de uniéon es minima o nula. La dermis
superior muestra nidos y cordones de células névicas. En ellos pueden
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b)

c)

encontrarse células con nudcleos pequefios multiples en roseta o
agrupados en el centro.?

Léntigo simple. Es mas frecuente en la infancia, pero puede presentarse a
cualquier edad. Se encuentran pocas lesiones dispersas, sin predileccién por
las areas expuestas al sol. Son maculas con pigmentacién homogénea, que
varia entre el pardo y el negro, ovales o redondeadas, de limites regulares, que
miden generalmente entre 3 y 5mm. Histologicamente se observa
alargamiento leve de los procesos interpapilares, incremento de la
concentracion de melanocitos en la capa basal, aumento de la melanina en los
melanocitos y los queratinocitos basales y melandfagos en la dermis superior.®
No requieren tratamiento, pero si existen datos de atipia clinica se recomienda
toma de biopsia, para descartar atipia melanocitica.

Lentigines. Son similares a los léntigos, pero se encuentran en las mucosas.
Aqui las lesiones suelen tener limites irregulares y su pigmentacion es poco
homogénea. En la histologia se observa acantosis asociada o no con
alargamiento de los procesos interpapilares, hiperpigmentacion de la capa
basal, una ligera hiperplasia de melanocitos y presencia de melanéfagos en la
dermis. Al igual que el léntigo no requieren tratamiento y en caso de lesion
sospechosa tomar biopsia.*®

Tumores de origen neural

a)

b)

Neurofiboromas. Los neurofiboromas pueden presentarse como lesiones
cutaneas solitarias, en cuyo caso no se encuentran manchas café con leche y
no hay antecedentes familiares de neurofiboromatosis (Enfermedad de Von
Recklinghausen). Clinicamente son neoformaciones blandas, sésiles, del color
de la piel o en ocasiones violaceo, y su tamafio varia entre 0.2 y 2cm; crecen
con lentitud y son asintomaticos y con frecuencia se reconoce el signo del
“ojal”, porque el tumor se puede invaginar con facilidad. Histolégicamente las
lesiones son circunscritas, pero no encapsuladas; se componen de fibras de
colagena onduladas, delgadas y algo eosinofilicas que se disponen en bandas
laxas que se extienden en distintas direcciones. Entre ellas se detectan
abundantes nulcleos ovalados o fusiformes, de tamafio uniforme. El tratamiento
es la reseccion simple de las lesiones solitarias.™*®®

Tumores de células granulares. Son tumores de origen neural, y se cree que
provienen de las células de Schwann. Son benignos, sin embargo, existe una
variante extremadamente rara, que es maligna. La edad de presentacion es
variable, y se describen casos desde los 26 hasta los 78 afios, con un
promedio de 50 afios. La topografia habitual es a nivel de los labios mayores,
pero puede presentarse en otras areas, como clitoris o periné. Generalmente
son lesiones Unicas (90%), pero pueden ser multiples; no tienen una imagen
clinica caracteristica y son un hallazgo incidental en la exploracion fisica de
rutina y se diagnostican mediante biopsia. Se ha descrito que el tamafio es
variable y miden desde 0.4cm hasta 12cm de didametro. Generalmente son
asintomaticos y de crecimiento lento, pero pueden provocar prurito o dolor.'’
Histopatolégicamente estd compuesto por células poliédricas grandes, con
citoplasma eosinofilico, con granulos PAS + y diastasa resistente. Cuando la
lesion estd cerca del tejido celular subcutaneo presenta hiperplasia
pseudoepiteliomatosa, la cual puede confundirse con un carcinoma invasor.
Son positivos para la proteina S-100. El tratamiento es la escision quirdrgica
amplia, con margenes de 1 a 2cm, ya que si no se extirpa totalmente, este
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tumor tiene una alta tasa de recidiva, a causa del patron de crecimiento
plexiforme o perineural.”*’

Tumores del tejido adiposo

a)

Lipoma. Se localizan en los labios mayores' y son lesiones subcuténeas Unicas
o mudltiples, blandas, redondeadas o lobuladas, moviles, que pueden medir
milimetros hasta varios centimetros.” Histopatoldgicamente estan constituidos
por una poblacidon uniforme de células adiposas maduras, con pequefios
nucleos uniformes y excéntricos; las células se organizan en lébulos con
presencia de capilares dispersos en la lesién.” El tratamiento es la reseccion
quirdrgica. Si las lesiones son de crecimiento rapido hay que realizar biopsia
para descartar un liposarcoma.*

Tumores de tejidos blandos

a)

b)

Angiomixoma. Es un tumor de tejidos blandos. La edad de presentacion es
variable, desde la tercera hasta la séptima década de la vida. Su topografia
puede ser a nivel de los labios mayores, periuretral, perivaginal o perirectal, y
morfolégicamente son lesiones pediculadas, del color de la piel, rosadas,
rojizas o violaceas, de superficie aspera, que miden de 2cm hasta 18cm. En la
histopatologia, es caracteristico observar engrosamiento de los vasos de
mediano calibre dispuestos en forma desordenada a lo largo de todo el tumor;
entre los vasos se encuentran las células del estroma (tumorales) que son de
forma estrellada o fusiforme, de nucleos redondos u ovalados; que se
encuentran en un estroma mixoide. Inmunohistoguimicamente son vimentina y
desmina +. Dentro de los diagnoésticos diferenciales se encuentran el lipoma, el
leiomioma, el quiste de la glandula de Bartholin o un fibroma blando. EI
tratamiento se basa en la escision quirdrgica local, sin embargo, tiene un indice
de reculrgencia alto posterior a la reseccion quirdrgica, que oscila entre el 50 y
el 70%.

Angiofiboroma celular. Es un tumor de tejidos blandos, con diferenciacion
fibroblastica. Los casos reportados se presentaron en la quinta década de la
vida a nivel de labios mayores, caracterizados por una lesion discretamente
dolorosa, menor a 3cm, con un tiempo de evolucién de 4 a 18 meses, y que
clinicamente puede semejar un quiste de la glandula de Bartholin.
Histol6gicamente se caracterizan por ser lesiones bien circunscritas, presencia
de células fusiformes pequeflas sin caracteristicas especificas de
diferenciacién, pequefios haces de colagena y numerosos vasos de pequefio y
mediano calibre con hialinizacién prominente de sus paredes; asi como la
presencia de adipocitos maduros cerca de la periferia del tumor. En la
inmunohistoquimica son vimentina +. El diagnéstico diferencial de este tumor
incluye el perineuroma, el lipoma de células fusiformes, el angiomixoma, el
angiomiofibroblastoma, el tumor fibroso solitario y el leiomioma. El tratamiento
es mediante escision quirtrgica local.*®

Tumores de origen muscular

a)

Leiomiomas. A nivel vulvar son raros, representan aproximadamente 4.2% de
todos los leiomiomas cutaneos solitarios. La edad promedio de presentacion es
de 41 afios. Se localizan principalmente en los labios mayores, su tamafio varia
entre 0.5 a 15cm y cursan asintomaticas.?’ Histolégicamente son tumores mal
delimitados, integrados por haces entrelazados de fibras musculares lisas,
mezcladas con haces de colagena. Las fibras musculares son muy rectas y
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poseen nucleos centrales delgados, muy largos, de bordes romos, parecidos a

“anguilas”.? El tratamiento es la extirpacion quirGrgica.®

Tumores considerados carcinoma in situ

a) Neoplasia intraepitelial vulvar (NIV). La NIV es la lesién precursora del
carcinoma invasor de células escamosas. El término NIV fue introducido en
1976 por la Sociedad Internacional para el estudio de las enfermedades
vulvovaginales (SIEEVV) para suplir los términos con los que se conocia
previamente: Enfermedad de Bowen, eritroplasia de Queyrat y carcinoma in
situ simple. La SIEEVV ha propuesto una nueva clasificacion de NIV: tipo
usual y tipo diferenciado (tabla 4). El término NIV solo se usara para
denominar a las lesiones histoldgicas de alto grado (anteriormente NIV 2y 3) y
el término NIV 1 queda en desuso.?

Tabla 4. Clasificacién actual de la Neoplasia Intraepitelial vulvar =
(Sociedad Internacional para el estudio de las enfermedades vulvovaginales, 2004)

NIV tipo usual (asociada a VPH)

1. NIV tipo verrugoso

2. NIV tipo basaloide

3. NIV tipo mixto (verrugoso/basaloide)
NIV tipo diferenciado (no asociada a VPH)

NIV de tipo usual se subdivide en dos categorias diagndsticas: verrugoso y
basaloide. La NIV tipo verrugoso se asocia con mas frecuencia a VPH en
analisis moleculares, ocurre a edades mas tempranas y clinicamente se
caracteriza por lesiones verrugosas, generalmente con afeccion multifocal. La
NIV tipo basaloide ocurre en pacientes de edad mas avanzada y clinicamente
se caracteriza por lesiones Unicas, bien delimitadas. Ambos tipos de NIV tienen
la capacidad de evolucionar a un carcinoma invasor, independientemente de
que el tipo verrugoso tenga menos potencial oncogénico.?

La NIV tipo diferenciado es una lesién rara que generalmente se observa en el
epitelio vulvar adyacente al carcinoma invasor de células escamosas, asociado
a liquen escleroso y atréfico. El término diferenciado se refiere a su aspecto
histopatologico, que muestra atipia de las células basales en el contexto de un
epitelio vulvar bien diferenciado. A pesar del término diferenciado, este tipo de
lesiones muestran el mayor grado de potencial oncogénico de todas las NIVs,
lo cual debe de ser muy claro para el clinico, ya que esto repercute en el
tratamiento de la paciente. Aproximadamente dos tercios del carcinoma invasor
de células escamosas vulvar es de tipo no asociado a infeccién por VPH y mas
bien resulta de procesos crénicos que generan dafio oxidativo, inestabilidad
genética, atipia y finalmente cancer. El liquen escleroso y atrofico es la entidad
gue con mayor frecuencia se asocia a carcinoma de células escamosas.
Desafortunadamente las lesiones de NIV tipo diferenciado no son faciles de
reconocer, ni clinica ni histopatolégicamente, por lo que el clinico debe de estar
alerta de zonas que sugieran transformacion a NIV, mediante toma de
biopsias.?

Clinicamente NIV representa un espectro de manifestaciones clinicas y por lo
tanto, no tiene un patron clinico Unico. En las pacientes que cursan
asintomaticas se requiere una exploracion vulvar cuidadosa. Las lesiones
pueden presentarse en cualquier area de la vulva (incluyendo region perianal y
periuretral). No existen datos patognoménicos en la exploracion, sin embargo,
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hay cuatro caracteristicas clinicas que nos ayudan a hacer el diagnostico: color,
grosor, superficie y localizacion. El color puede ser café, blanco, grisdceo o
rojizo. En la NIV de tipo usual las lesiones suelen ser elevadas, de superficie
verrugosa, de bordes regulares, generalmente simulando verrugas planas. En
la NIV tipo usual asociada a VPH, las lesiones son multifocales, por lo que
deben de revisarse otras areas en busqueda de lesiones a nivel perineal,
perianal, vaginal y cervical. La multifocalidad de las lesiones est4 relacionada
con la edad: 59% en mujeres entre 20 y 34 afios y 10% en mujeres mayores a
los 50 afios. Debe realizarse toma de biopsia de las areas sospechosas, de
preferencial de tipo escisional.?

La NIV de tipo diferenciado ocurre en edades mas avanzadas y en areas de
liguen escleroso o liquen plano. Las pacientes generalmente refieren prurito y
ardor de larga evolucién. Cuando una lesién sospechosa persista y sea
refractaria al tratamiento médico, debe de realizarse una biopsia en forma
inmediata. Cualquier area queratésica, de superficie rugosa e irregular y
erosiones, deben biopsiarse.?

Histopatoldégicamente, la NIV tipo usual, subtipo verrugoso se caracteriza por la
presencia de hiperqueratosis, paraqueratosis, acantosis con alargamiento y
ensanchamiento de los procesos interpupilares, pleomorfismo celular, células
multinucleadas, cuerpos redondos, coilocitos y figuras mitéticas. La NIV tipo
usual, subtipo basoloide se caracteriza por acantosis, sin papilomatosis; la
epidermis presenta una proliferacion uniforme de células indiferenciadas, de
aspecto basaloide; los coilocitos y los cuerpos redondos pueden estar
presentes, pero con menor frecuencia que en el subtipo verrugoso; las figuras
mitéticas son numerosas; al igual que en el subtipo anterior hay involucro de
los anexos y ambos tipos se asocian a VPH. En la NIV tipo diferenciado, se
caracteriza por la presencia de células eosinofilicas prominentes en las capas
basales con formacion de queratina. Estos queratinocitos prematuramente
diferenciados tienen nucleos grandes y nucleolos prominentes. Su alto grado
de diferenciacion y la ausencia de desorganizacion de la arquitectura
epidérmica hace dificil diagnosticar este tipo de NIV y puede confundirse
facilmente con lesiones benignas. En estos casos la deteccion de la proteina
p53 puede ser de utilidad.”

El tratamiento principal es mediante escision quirirgica, cuyo objetivo es
procurar obtener margenes libres y preservar las estructuras sanas. Diversos
estudios han demostrado que el grosor del tejido afectado por la NIV
generalmente no excede los 2mm, por lo que la escisidn no debe profundizarse
demasiado en las areas carentes de vello. Sin embargo, en las areas con vello,
la NIV se extiende hasta la profundidad de los foliculos pilosos, mas alla de
2mm, pero generalmente no mas de 4mm. El grosor promedio del epitelio
vulvar es de 0.5 +/- 0.2mm y el promedio del grosor de una lesién por NIV
oscila entre 0.1 y 1.9mm. Y ya que la vulva cuenta con areas tanto vellosas
como no vellosas, es importante recalcar que las lesiones profundas se
encuentran en las areas con pelo (0.77 vs 0.69mm). Otras modalidades de
tratamiento son mediante: vaporizacion o escision con laser.?

Enfermedad de Paget. Es un adenocarcinoma intraepitelial que se presenta en
areas con glandulas apocrinas, sin embargo, la enfermedad es invasora en 15
a 25% de los casos. Se presenta generalmente en mujeres postmenopausicas
de raza blanca, con un promedio de 68 afios.”* Clinicamente son placas
eritematosas, de bordes bien definidos, con presencia de areas dispersas de
descamacién blanquecina y erosiones, que pueden dar lugar a un aspecto de
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“fresas con crema”; son de crecimiento lento y los sintomas mas frecuentes
son prurito y ardor.” Los sintomas més frecuentes son prurito, ardor, disuria y
salida de secrecion. La importancia de la enfermedad de Paget radica en que
con frecuencia se observa concomitante a  carcinomas invasores. La
enfermedad de Paget vulvar se asocia con adenocarcinoma de los anexos en
4-21% de los casos.?? Asi como también se ha reportado asociacién con
adenocarcinoma de mama, carcinoma epidermoide de la vulva o cérvix y
adenocarcinomas del tracto gastrointestinal. Por tales motivos, el abordaje de
una paciente con Enfermedad de Paget vulvar debe ser sistémico e integral,
por lo que es importante solicitar colonoscopia, mamografia y Papanicolaou,
como minimo." El estudio histopatolégico revela la presencia de las células de
Paget, que son células eosinofilicas, vacuolizadas, en la capa basal de la
epidermis, que se diseminan hacia la dermis o se disponen alrededor de los
anexos.?? El tratamiento depende del grado de invasién:*?

l. Casos no invasivos, que corresponden a carcinoma in situ

Il. Casos invasivos, cuando la enfermedad se extiende hacia
la membrana basal, la dermis y el tejido -celular
subcutaneo; y se asocia 50% a metastasis a ganglios
inguinales

Il. Cuando se asocia a otro adenocarcinoma vulvar
(generalmente de las glandulas sudoriparas apocrinas o de
la glandula de Bartholin)

V. Cuando se asocia con un adenocarcinoma extragenital,
principalmente mama o recto

En los casos no invasivos, el tratamiento consiste en escisiébn quirdrgica
amplia, con 1cm de margen; en los casos invasivos el tratamiento requiere una
escisién quirdrgica radical con diseccién de los ganglios inguino-femorales
bilaterales.?? El seguimiento a largo plazo es importante, ya que puede haber
recidivas a pesar del tratamiento, en 40 al 50% de los casos.”

Tumores malignos

a) Carcinoma epidermoide. Representa el 90% de todos los canceres vulvares.?*
Se observa con mayor frecuencia en mujeres después de la séptima década de
la vida, sin embargo, hay casos de carcinoma invasor en pacientes jovenes.
Existen dos tipos de carcinoma epidermoide vulvar, el asociado al virus del
papiloma humano, y el que no. Dentro de los factores de riesgo destacan:
multiples parejas sexuales, infeccion por el VPH, tabaquismo e historia de
citologia cervical anormal.** El 70% de los casos inicia en los labios mayores,
sin embargo, también pueden comenzar en labios menores, clitoris o
periné.*?* La morfologia es variable y se puede manifestar como lesiones
exofiticas o aplanadas, tipo placa o Ulceras induradas, de bordes elevados. La
sintomatologia que refieren la mayoria de las pacientes es ardor, prurito,
sangrado o dolor.'?* Histolégicamente es un tumor bien diferenciado y se
caracteriza por cordones de células escamosas que se extienden hacia la
dermis y el tejido celular subcutaneo, con la formacién de perlas de queratina.’
Las variedades anaplasicas se observan en 5 a 10% de los casos.! La
Federacion Internacional de Ginecologia y Obstetricia, el Comité Americano de
Céancer y la Unién Internacional contra el Cancer, proponen una estadificacion
quirdrgica, basada en las caracteristicas del tumor, los ganglios linfaticos
regionales y las metéastasis a distancia®® (tabla 5).
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Tabla 5. Estadificacion del carcinoma vulvar®

Estadio 0 Tis NO MO
Estadio | T1 NO MO
Estadio Il T2 NO MO
Estadio IlI T1 N1 MO
T2 N1 MO
T3 NO MO
T3 N1 MO
Estadio IVA T1 N2 MO
T2 N2 MO
T3 N2 MO
T4 Cualquier N MO
Estadio IVB Cualquier T Cualquier N M1

Tis = Carcinoma in situ

T1 = Tumor de vulva o perineo < 2cm de diametro

T2 = Tumor de vulva o perineo > 2cm de diametro

T3 = Tumor que involucra la uretra inferior, vagina o ano

T4 = Tumor que involucra la mucosa vesical/rectal, uretra superior o hueso
NO = Sin ganglios, ni metastasis

N1 = Metastasis unilateral a ganglios linfaticos regionales

N2 = Metastasis bilateral a ganglios linfaticos regionales

MO = Sin metastasis a distancia

M1 = Metastasis a distancia

En esta clasificacion todas las pacientes con compromiso unilateral ganglionar
se catalogan en el estadio I, y aquéllas con afeccion ganglionar bilateral, en el
estadio IV. El prondstico va a depender del estadio, tamafio del tumor,
profundidad de invasion, invasion linfatica y metastasis nodal. El tratamiento se
realiza mediante vulvectomia radical mas linfadenectomia inguinal bilateral. La
linfadenectomia pélvica se reserva solo para los casos en que se haya
demostrado metéastasis a nivel de los ganglios inguinales." En los estadios
tempranos de la enfermedad se opta por tratamientos mas conservadores, en
casos <2cm de tamafio y con invasion al estroma <1lmm, se realiza escision
quirargica amplia de la lesién, sin linfadenectomia. En los casos avanzados, la
combinacién de cirugia mas radioterapia o radioterapia sola han sido utilizadas.
La sobrevida a los 5 afios en pacientes con carcinoma epidermoide vulvar se
calcula que es de 70%; sin compromiso a ganglios linfaticos 90%; con afeccién
a ganglios inguinales 65%, y; 25% en los casos que exista metastasis a
ganglios pélvicos profundos.*

Carcinoma verrugoso. Es una variante del carcinoma epidermoide y en cuanto
a su etiologia existe una asociacion con el virus del papiloma humano.
Clinicamente es una lesion exofitica, vegetante, con aspecto de condiloma
acuminado. Se requieren multiples biopsias para establecer el diagnéstico.
Este tumor es invasivo localmente, pero rara vez genera metéstasis.
Histol6égicamente se caracteriza por hiperqueratosis, paraqueratosis, que cubre
un epitelio escamoso bien diferenciado, que muestra cierto grado de atipia. El
tratamiento se basa en escision local amplia. Las recurrencias son mas
agresivas que el tumor primario, independientemente de la modalidad de
tratamiento. Se han reportado casos de transformacion anaplésica posterior a
la radioterapia, motivo por el cual esta contraindicada.**%*

Melanoma  Maligno. El melanoma maligno genital representa
aproximadamente el 2% de todos los melanomas de cualquier parte del
cuerpo,® y es el segundo tumor maligno vulvar, con una frecuencia del 8 al
11% de todos los tumores malignos de la vulva.?” Ocurre principalmente en
pacientes entre la sexta y séptima década de la vida, sin embargo, existen

24



d)

€)

reportes de casos en pacientes menores de 20 afios de edad. Su localizaciéon
mas frecuente es a nivel de labios mayores y menores y en 10% a nivel de
clitoris,' y se caracteriza clinicamente por lesiones pigmentadas, elevadas en la
superficie, que pueden ulcerarse, de tamafio variable, entre 0.5 a 10cm.
Microscopicamente, la mayoria de los melanomas a nivel vulvar son del tipo de
diseminacién superficial o del tipo nodular.>*’ El pronéstico depende de la
clasificacion de Clark y Breslow.* La primera se basa en la microanatomia de la
piel para medir la profundidad de invasion; la segunda se basa en medir el
grosor de la lesion, a partir del techo de la capa granulosa hasta el punto mas
profundo de invasion. Sin embargo, a nivel vulvar la clasificacion mas util para
el prondstico es la descrita por Chung, de acuerdo a los niveles de invasién®:

Tabla 6. Clasificacion de Chung del Melanoma Maligno vulvar de acuerdo a la
profundidad de invasién®

Nivel I.  Tumor confinado al epitelio

Nivel Il. Penetraciéon superficial del tumor hacia la epidermis o la lamina propia a una
profundidad de 1mm o menor desde la capa granulosa

Nivel Ill. Penetracion del tumor entre 1-2mm de profundidad en los tejidos subepiteliales

Nivel IV. Invasién de 2mm en el tejido fibromuscular, pero no el tejido subcutaneo

Nivel V. Invasion al tejido celular subcutaneo

De acuerdo a la clasificacion de Chung, la mortalidad en los niveles | y Il es
nula, y en los niveles I, IV y V, es de 60%, 60% y 80%, respectivamente.?’

Se han detectado factores de riesgo para la recurrencia del melanoma:
Pacientes de bajo riesgo: grosor de tumor < 3mm, sin ulceracion y sin
sospecha clinica de enfermedad metastasica. Pacientes de alto riesgo: grosor
del tumor > 3mm, ulceracién y/o metastasis a ganglios inguinales.?®

La cirugia sigue siendo la piedra angular del tratamiento del melanoma. Se
recomienda la escision quirlrgica con 2 a 3cm de margen y escisién del
diafragma urogenital. Se realiza linfadenectomia inguino-femoral en los casos
de Clark Il y IV o cuando hay evidencia de invasién a ganglios inguinales.?

Carcinoma de células basales. Es raro, representa el 2% de todos los tumores
vulvares.?? Estos tumores son localmente invasivos, pero rara vez generan
metastasis. Generalmente ocurre en pacientes mayores de 50 afos y la
localizacibn mas frecuente es en los labios mayores. Clinicamente se observa
como una neoformacion elevada en la superficie, de borde perlado y que
puede ulcerarse.?* Histopatolégicamente presenta masas epiteliomatosas de
células basaloides, con palisada periférica y retraccion del estroma.® El
tratamiento es mediante escision quirGrgica amplia.?*® Si los margenes
después de la cirugia son negativos, se encuentra libre de tumor, sin embargo,
existe 20% de riesgo de recurrencia.*

Leiomiosarcoma. Son raros, y se dividen en leiomiosarcomas cutaneos y
leiomiosarcomas subcutaneos.®

= En los cutaneos el prondstico es favorable. Se observa un ndédulo
solitario que casi nunca se ulcera, puede o no ser doloroso, pero a
menudo es asintomatico. Pueden producirse metastasis en los ganglios
regionales, pero no son fatales. Histopatoldgicamente oscilan entre
tumores intradérmicos bien delimitados y lesiones mal definidas que se
extienden al tejido subcutédneo; en el centro hay agregados nodulares y
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haces entremezclados compactos de células musculares lisas. Las
areas bien diferenciadas se distinguen de los leiomiomas por la mayor
concentracion de nucleos elongados, delgados y de bordes romos.
También exhiben areas menos diferenciadas, con nucleos irregulares y
anaplasicos, y también células gigantes atipicas con nicleos extrafios.®

= En el leiomiosarcoma subcutdneo, el prondstico es reservado; se
manifiesta por nédulos subcutaneos o tumefacciones difusas que no
fijan la piel, pueden ser dolorosas. Se desarrollan metéstasis
hematdgenas, en particular pulmonares, que provocan la muerte en la
tercera parte de los casos. Histopatol6gicamente suelen ser de origen
vascular; pueden ser lesiones bien circunscritas y estar rodeados en
parte por tejido conectivo comprimido. Se aprecian agregados
irregulares de células musculares lisas mas o menos atipicas, que se
distribuyen al azar, sin el patron fascicular caracteristico de los
leiomiosarcomas cutaneos. Se observan vasos de paredes delgadas,
revestidos de endotelio, con luces de distintas formas, pero a menudo
grandes y rodeadas por células musculares lisas.?

Puede ser dificil diferenciar entre un tumor de células musculares benigno de
uno maligno, motivo por el cual Nielsen y cols.?® establecieron criterios para
diferenciarlos:

- Tamafio mayor o igual a 5cm
- Borde infiltrado

- 5 0 mas mitosis por campo

- Atipia nuclear grado 2 0 3

3 criterios presentes = leiomiosarcoma
2 criterios presentes = leiomioma atipico
1 o ningun criterio presentes = leiomioma

El tratamiento de estas lesiones es la reseccion quirdrgica amplia, ya que
tienen un alto indice de recurrencia.?®

Carcinoma de la glandula de Bartholin. Son tumores raros y se presentan en
mujeres entre 40 y 70 afios de edad. Se presenta como un nodulo, que puede
ulcerarse. MicroscOpicamente el tumor puede ser un adenocarcinoma, un
carcinoma de células escamosas o un carcinoma adenoideo quistico. Esta
Ultima variedad es de crecimiento lento y es agresivo solo localmente. El
adenocarcinoma y el de células escamosas metastatizan primero a los ganglios
inguinales y después a los ganglios pélvicos profundos. La sobrevida para el
carciqoma de la glandula de Bartholin a los 5 afios es de aproximadamente
30%.

Tumores metastasicos. En general, la vulva es un sitio poco frecuente para
presentar metastasis. Sin embargo, algunos tumores pueden afectar
secundariamente a la vulva, como el carcinoma epidermoide cervicouterino,
seguido por el carcinoma de endometrio, renal y de uretra. Los
adenocarcinomas metastaticos tienden a invadir el epitelio escamoso
superficial, en cambio, los carcinomas epidermoides tienden a permanecer en
los tejidos profundos. Otros reportes de casos de metastasis a vulva son el
carcinoma de mama, coriocarcinoma, carcinoma pulmonar y el linfoma.*
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IV. TRABAJO DE INVESTIGACION
JUSTIFICACION

Debido a la alta incidencia de dermatosis a nivel vulvar, en el afio de 1999, fue
creada la clinica de vulva en el Hospital General de México, en forma conjunta por los
servicios de Dermatologia y Ginecologia. Hasta el momento se habia realizado un
trabajo de lesiones pigmentarias, pero no se contaba con un estudio enfocado en
tumores vulvares en nuestra poblacion.

OBJETIVO PRIMARIO

- Determinar la frecuencia de los diferentes tipos de tumores vulvares vistos en
la Clinica de Vulva del Hospital General de México

OBJETIVOS SECUNDARIOS

- Determinar las caracteristicas clinicas de cada uno de los tumores vulvares

- Determinar el indice de certeza diagnéstica

- Determinar las principales entidades con las cuales se confundieron los
tumores vulvares

TIPO DE ESTUDIO
Estudio retrospectivo, observacional y descriptivo.
MATERIAL Y METODOS
POBLACION
Se revisaron todos los reportes histopatoldgicos del Servicio de Dermatopatologia de
las biopsias tomadas en la Clinica de Vulva, de enero de 1999 a junio del 2007, y se
incluyeron todos los casos que tuvieron un tumor vulvar, benigno o maligno.
CRITERIOS DE INCLUSION
Reportes de biopsias que tuvieran un tumor vulvar, benigno o maligno.
CRITERIOS DE EXCLUSION
- Reportes de biopsias tomados en la clinica de vulva de sitios extravulvares
(ingles o region perianal).
- Resultados de biopsias no concluyentes.
VARIABLES
a) Tipo de tumor (segun clasificacion por origen de tumor)
b) Caracteristicas clinicas por tumor (topografia, morfologia, tiempo de evolucion
y sintomas)
¢) Indice de certeza diagnoéstica

PROCEDIMIENTO

Una vez identificados los reportes histopatoldgicos se registraron las variables y se
capturaron en una base de datos para ser analizados.
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ANALISIS DE LOS RESULTADOS

Se utilizo estadistica descriptiva y medidas de tendencia central.
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V. RESULTADOS
e NuUmero de casos
Se identificaron 274 reportes que correspondian a tumores vulvares.
e Tipo de tumores

Los tumores vulvares mas frecuentes fueron: los fiboromas blandos (30.2%),
seguidos por los quistes epidermoides (18.9%), los hidradenomas papiliferos (8.39%)
y las queratosis seborreicas (7.66%) (tabla 7).

La neoplasia intraepitelial vulvar (5.10%) y el carcinoma epidermoide (4.37%),
ocuparon el quinto y sexto lugar en frecuencia, respectivamente, de todos los tumores
vulvares (tabla 7).

Los tumores que se encontraron con menor frecuencia fueron el hemangioma
capilar, el quiste de la glandula de Bartholin, los nevos intradérmicos, los siringomas,
los hidrocistomas, los fibroangiomas, los quistes mucinosos, la endometriosis, el
granuloma telangiectasico, el angioqueratoma de Fordyce, el esteatocistoma, la
condicion de Fordyce, la sebocistomatosis, el hamartoma folicular, el poroma ecrino, el
quiste dermoide, los neurofibromas, los mixomas, los angiomixomas y la hiperplasia
melanocitica (tabla 7).

Tabla 7. Frecuencia de tumores vulvares benignos y malignos en la
Clinica de Vulva del Hospital General de México

Tumor vulvar No. de casos (n=274) Frecuencia (%)
1 Fibromas blandos 83 30.2
2 Quistes epidermoides 52 18.9
3 Hidradenoma papilifero 23 8.39
4 Queratosis seborreicas 21 7.66
5 Neoplasia intraepitelial vulvar 14 5.10
6  carcinoma epidermoide 12 4.37
7 Hemangioma capilar 11 4.01
8  Quiste de la glandula de Bartholin 11 401
9 Nevos intradérmicos 8 291
10 sjringomas 5 1.82
11 Hidrocistoma 5 1.82
12 Fibroangiomas 4 1.45
13 Quistes mucinosos 4 1.45
14 Endometriosis 3 1.09
15 Granuloma telangiectasico 3 1.09
16 Angioqueratoma de Fordyce 2 0.72
17 Esteatocistoma 2 0.72
18 condicion de Fordyce 1 0.36
19 sebocistomatosis 1 0.36
20 Hamartoma folicular 1 0.36
21 poroma ecrino 1 0.36
22 Quiste dermoide 1 0.36
23 Neurofibroma 1 0.36
24 Nevo intradérmico congénito 1 0.36
25 Mixoma 1 0.36
26 Angiomixoma 1 0.36
27 Hiperplasia melanocitica 1 0.36
28 | éntigo 1 0.36
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e Caracteristicas clinicas

Dentro de las lesiones que produjeron prurito se encuentran: los fibromas
blandos, los quistes epidermoides, las queratosis seborreicas, la neoplasia
intraepitelial vulvar, el carcinoma epidermoide, los siringomas, el granuloma
telangiectéasico y el quiste dermoide (tabla 8).

Las lesiones que cursaron con dolor fueron: el quiste epidermoide inflamado, el
hidradenoma papilifero, la neoplasia intraepitelial vulvar, el hemangioma capilar, el
quiste de la glandula de Bartholin infectado, el quiste mucinoso, la endometriosis
(aumentd con la menstruacion) y el angioqueratoma de Fordyce (tabla 8).

Las lesiones asociadas a salida de secrecion fueron: el quiste epidermoide
(blanquecina), el hidradenoma papilifero (liquida color claro) y el hidrocistoma
(mucoide hialina) (tabla 8).

Las lesiones que presentaron sangrado son: el hidradenoma papilifero, el
hemangioma capilar, los fibroangiomas, el granuloma telangiectdsico y el
angioqueratoma de Fordyce (tabla 8).

De acuerdo a su morfologia, las lesiones pediculadas fueron: los fibromas
blandos, los nevos intradérmicos, los fibroangiomas y el mixoma. Dentro de las
lesiones de superficie verrugosa encontramos al fiboroma blando, las queratosis
seborreicas, la neoplasia intraepitelial vulvar, el carcinoma epidermoide, nevos
intradérmicos, los fibroangiomas y el poroma écrino. Las lesiones de aspecto quistico
fueron: el quiste epidermoide, el hidradenoma papilifero, el quiste de la glandula de
Bartholin, el hidrocistoma, los quistes mucinosos, el esteatocistoma y la
sebocistomatosis. Las lesiones ulceradas correspondieron solo a lesiones malignas, a
la neoplasia intraepitelial vulvar y al carcinoma epidermoide (tabla 8).

Vale la pena hacer énfasis en las caracteristicas clinicas de las lesiones
malignas. La neoplasia intraepitelial vulvar se observé en pacientes con un rango de
edad de 25 a 89 afos (promedio 57 afos); la topografia més frecuente fue en labios
mayores y menores; y su morfologia fue variable, observandose placas de superficie
verrugosa, Ulceras de bordes definidos y fondo eritematoso, lesiones exofiticas o
placas discromicas; las lesiones midieron desde 5mm hasta 4cm; el tiempo de
evolucion fue de 3 semanas hasta 3 afios; y, las pacientes cursaron asintomaticas, con
prurito, ardor o dolor. El carcinoma epidermoide se presenté en pacientes de 25 a 86
afos (promedio 55 afios); y se presentaron a nivel de labios mayores, menores, periné
e introito; morfolégicamente se caracterizaron por placas verrugosas, exulceraciones,
Ulceras de fondo sucio, con bordes elevados e infiltrados, de tamafio variable; el
tiempo de evolucion fue de 6 meses a 10 afios; y se asociaron a prurito, ardor y dolor
(tabla 8).
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Tabla 8. Caracteristicas clinicas de tumores vulvares

Tumor Edad de Topografia Morfologia Tamafio Evolucion Sintomas
presentacién
Fibromas blandos 18-67 afios Predominio en | Lesiones de 3mma 6 mesesa | Asintomético
(promedio 42 labios aspecto papular o >10cm 20 afios Prurito leve
afios) mayores pediculadas, del
color de la piel o
cafés, de superficie
verrugosa,
blandas; Gnicas o
multiples
Quistes 19-69 afios Predominio en | Neoformaciones de 3mm a 3 mesesa | Asintomatico
epidermoides (promedio 44 labios aspecto papular, 2cm 20 afios Prurito
afos) mayores bien delimitadas, Dolor
color amarillento, Salida de
consistencia secrecion
quistica, algunas blanquecina
con poro central;
Unicas o multiples
Hidradenomas 27-53 afios Predominio en | Neoformacion de amm a 4 mesesa | Asintomatico
papiliferos (promedio 40 labios aspecto nodular, lcm 8 afios Dolor a la
afios) mayores bordes definidos, palpacién
(91%), resto del color de la piel, Sangrado
en clitoris y eritematosos o Salida de
labio menor translicidos secrecion
liquida color
claro
Queratosis 20-70 afos Predominio en | Neoformaciones 2mm a 2 meses a | Asintomatico
seborreicas (promedio 45 labios planas o 2cm 5 afios Prurito leve
afos) mayores, cupuliformes, de
seguido del superficie
Monte de verrugosa y
Venus queratésica,
pigmentadas color
café claro y oscuro,
con tapones
coérneos; Unicas o
multiples
Neoplasia 25 a 89 afios Predominio en | Variable: placas de 5mm a 3 semanas | Asintomatico
intraepitelial (promedio 57 labios superficie 4cm a 3 afios Prurito
vulvar afos) mayores y verrugosa; Ulceras Dolor
menores de bordes definidos Ardor
y fondo
eritematoso;
lesiones exofiticas
con mucosa friable
y sangrado facil;
placas discréomicas
Carcinoma 25-86 afios Labios Placas verrugosas, Variable 6 meses a Purito
epidermoide (promedio 55 mayores, exulceraciones o 10 afios Ardor
afios) menores, Ulceras, de fondo Dolor
periné e sucio, bordes
introito elevados e
infiltrados
Hemangioma 26-57 afos Labios Neoformaciones 2mm a 2 meses a | Asintomatico
capilar (promedio 41 mayores cupuliformes, de lcm 10 afios Prurito
afos) (83%), resto superficie lisa o Dolor
en labios anfractuosa, color Sangrado
menores rojo-violaceo,
brillante, con vasos
visibles en la
superficie
Quiste de la 15-52 afios Labios Neoformaciones 3mm a 2mesesa | Asintomatico
glandula de (promedio 33 menores cupuliformes de 4cm 4 afios Dolor
Bartholin afios) (70%), resto aspecto quistico,
labios superficie lisa,
mayores y color de la mucosa,
periné rosado, amarillento
o translicido
Nevos 25-54 afios Predominio en | Neoformaciones 2-6mm 6 meses a | Asintomatico
intradérmicos (promedio 39 labios planas, 20 afios
afos) mayores cupuliformes o
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pediculadas, del
color de la piel
bordes definidos,

superficie
verrugosa
Siringomas 20-42 afios Labios Mdltiples 2a8mm 1ab5afios | Asintomatico
(promedio 31 mayores neoformaciones de Prurito leve
afos) (100%) aspecto papular,
confluentes, del
color de la piel,
eritematosos o
color café
Hidrocistoma 17-47 afios Labios Neoformaciones 5mm a 2meses a | Salidade
(promedio32 menores cupuliformes, de 2cm 7 afios secrecion
afios) (60%), resto aspecto quistico, mucosa,
en labios superficie lisa, del hialina
mayores color de la mucosa
o translicidos
Fibroangiomas 20-59 afios Labios Neoformaciones 3mma 1-6 meses | Sangrado
(promedio 39 mayores pediculadas o de 1.3cm
afios) (100%) base sésil, color
rosado, superficie
verrugosa
Quiste mucinosos 31-51 afios Labios Neoformaciones 3mm a lmesal Dolor
(promedio 41 menores hemiesféricas, de 1.5cm afio
afos) (75%), resto aspecto quistico,
en labios consistencia
mayores blanda, no
adherida a planos
profundos, del
color de la mucosa
Endometriosis 31-42 afios Labios Neoformacion de 2mm a 2 a 14 afios | Dolor intenso
(promedio 36 mayores, bordes definidos, 4cm gue aumento
afios) periné, introito | color rojo brillante, durante la
con vasos visibles menstruacion
en la superficie
Granuloma 41-62 afios Labios Neoformacion 6mm a lmesal Prurito
telangiectasico (promedio 51 mayores cupuliforme, lcm afio Ardor
afos) (66%), resto eritemato-violacea, Sangrado
en labio de bordes
menor definidos,
consistencia
blanda
Esteatocistoma 43-46 afios Labios Neoformaciones de 2-4mm 8 meses Asintomatico
(promedio 44 mayores consistencia
afios) quistica, de color
amarillento
Angioqueratoma 44-52 afios Labios Mdltiples 2-6mm 2mesesa | Dolor
de Fordyce (promedio 48 mayores e neoformaciones de 1 afio Sangrado
afios) introito aspecto papular,
eritemato-violaceas
Condicién de 52 afios Introito No se especifica
Fordyce
Sebocistomatosis 41 afios Labios Neoformacion de 8mm 8 meses Asintomatico
mayores aspecto quistico,
del color de la piel
Hamartoma 68 afios Labios Neoformacion 8mm 15 afios Asintomatico
folicular mayores hemiesférica,
consistencia
blanda, color de la
piel
Poroma ecrino 49 afios Monte de Neoformacion de 5mm 2 afios Asintomatico
Venus aspecto verrugoso,
bordes bien
definidos, color
café
Quiste dermoide 53 afios Labio mayor Neoformacién 1.5cm 2 afios Prurito
derecho subcutanea,
palpable, indurada
Neurofibroma 58 afios Labio menor Neoformacién de 3cm 10 afios Asintomatico
derecho consistencia
blanda
Mixoma 42 afios Labio mayor Neoformacion 5mm 4 meses Asintomatico

pediculada, del
color de la piel,
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superficie irregular

Angiomixoma 22 afios

Labio menor
derecho

Hipertrofia de labio
menor

3cm

Congénita | Asintomatico

Nevo intradérmico
congénito

16 afios

Labios
menores

Neoformacion tipo
mancha, color café
oscuro
homogéneo, de
limites definidos

8mm

Congénita | Asintomatico

Hiperplasia
melanocitica

46 afios

Labio menor

Mancha
hipercrémica, de
limites definidos,
color café oscuro,

de trayecto lineal

7mm Croénica Asintomatico

e indice de certeza diagnéstica

De acuerdo con la tabla 9, podemos observar que solo hubo cuatro tipos de
lesiones en que la impresion diagndstica inicial fue compatible con el resultado de la
biopsia, entre ellas estan: el granuloma telangiectasico, el nevo intradérmico
congénito, el Iéntigo y el quiste mucinoso. Los fibromas blandos tuvieron un indice de
certeza diagndstica alto (96.3%), seguidos del carcinoma epidermoide (66.6%), las
queratosis seborreicas (57.14%) y el esteatocistoma (50%). El resto de las lesiones
tuvieron un indice de certeza diagnéstico bajo, menor al 50%.

Tabla 9. indice de certeza diagnéstica por tumor

Tumor No. de casos indice de certeza diagnéstica (%)
Granuloma telangiectasico 3 100.0
Nevo congénito 1 100.0
Léntigo 1 100.0
Quiste mucinoso 4 100.0
Fibromas blandos 83 96.3
Carcinoma epidermoide 12 66.6
Queratosis seborreica 21 57.1
Esteatocistoma 2 50.0
Quiste epidermoide 52 48.0
Neoplasia intraepitelial vulvar 14 42.8
Endometriosis 3 33.3
Hidradenoma papilifero 23 13.0
Nevo intradérmico 8 12,5
Quiste de la glandula de Bartholin 1 9.1
Resto de tumores 36 0

e Diagnosticos iniciales

En la tabla 10 se muestran los diagnésticos presuntivos, previos a la toma de biopsia:
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Tabla 10. Diagndsticos clinicos previos a latoma de biopsia

Diagndstico histopatolégico |

Diagndstico clinico previo a la biopsia

Tumores de anexos

Siringomas

Hidradenoma papilifero

Hidrocistoma
Condicion de Fordyce
Hamartoma folicular
Poroma ecrino

Liguen plano, condilomas, papulosis bowenoide, fibroma blando,
Tumor de anexos

Hidrocistoma, fibroma blando, hidradenoma nodular,

Quiste epidermoide, tumor de anexos, calcinosis, condiloma,
Carcinoma epidermoide

Quiste mucoso, fibromas blandos, tumor de anexos

Fibroma blando

Fibroma blando

Queratosis seborreica

Tumores fibrohistiocitarios

Fibromas blandos
Fibroangioma

Nevo intradérmico, neurofibroma, verruga viral
Carcinoma epidermoide, molusco contagioso

Tumores epidérmicos beningos

Queratosis seborreica

| Condilomas, fibromas blandos, papulosis bowenoide, nevo de unién

Lesiones quisticas

Quiste epidermoide

Quiste dermoide
Quiste mucinoso
Quiste de la glandula de Bartholin

Esteatocistoma
Sebocistomatosis

Nevo intradérmico, sebocistomatosis, hidradenoma papilifero,
Tumor de anexos, angioqueratomas, pilomatrixoma,

Quiste de la glandula de Bartholin, calcinosis, quiste mucoso,
Xantomas, fibroma blando, proceso granulomatoso

Quiste epidermoide

Quiste mucoide

Quiste de inclusién, hidradenoma papilifero, tumor de anexos,
fibroma blando, endometriosis, quiste epidermoide

Quiste epidermoide

Hidrocistoma

Tumores de origen neural

Neurofibroma |

Quiste sebaceo

Otros

Mixoma
Angiomixoma

Condiloma acuminado
Hipertrofia de labio

Tumores melanociticos benignos

Léntigo

Nevo intradérmico congénito
Nevo intradérmico
Hiperplasia melanocitica

Léntigo

Nevo intradérmico congénito
Fibroma blando

Nevo de union

Tumores vasculares

Hemangioma capilar
Endometriosis

Granuloma telangiectasico
Angiogueratoma

Angiogueratoma, granuloma telangiectasico, fiboroma blando
Granuloma telangiectasico, tumor fibroso

Granuloma telangiectasico

Tumor de anexos, papulosis bowenoide

Tumores potencialmente malignos

Neoplasia intraepitelial vulvar

Carcinoma epidermoide, condiloma, carcinoma verrugoso,
carcinoma basocelular, granuloma telangiectasico,
papulosis bowenoide

Tumores malignos

Carcinoma epidermoide

Condiloma acuminado
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VI. DISCUSION

De los 274 casos revisados, 248 correspondieron a tumores benignos (90.5%),
siendo los mas frecuentes: los fibromas blandos (30.2%), seguidos por los quistes
epidermoides (18.9%), el hidradenoma papilifero (8.3%) y las queratosis seborreicas
(7.6%). Comparando nuestros resultados con el estudio realizado por Friedrich y
cols.,?® que reportan en un periodo de 8 afios aproximadamente 240 tumores vulvares,
encontraron que el tumor benigno mas frecuente era el quiste epidermoide, seguido
por el quiste de la glandula de Bartholin, los fiboromas blandos y los quistes mucinosos.

En ese mismo estudio,® ellos clasificaron por separado a las lesiones
pigmentadas, ocupando el primer lugar el Iéntigo, seguido del carcinoma in situ,
después los nevos, las queratosis seborreicas y el carcinoma de células basales.
Nosotros no clasificamos a las lesiones por la presencia de pigmento, sino, de acuerdo
al origen del tumor. En el estudio realizado por Rock y cols.® obtuvieron una
prevalencia de lesiones pigmentarias a nivel vulvar del 12.3%; las lesiones mas
frecuentes fueron las lentigines (7%), los nevos (2.3%), los hemangiomas (0.7%), las
gueratosis seborreicas (0.3%) y la Enfermedad de Bowen (0.3%). En nuestro estudio
solo tuvimos un caso de Iéntigo (0.36%), 8 casos de nevos intradérmicos (2.91%) y un
nevo congénito (0.36%). Los pocos casos observados de léntigos y lentigines,
comparados con la literatura podria explicarse debido a que por su imagen clinica
benigna no se realiza biopsia de forma rutinaria a estas lesiones. Los nevos se
observaron con una frecuencia similar al estudio de Rock y cols.”™ (2.91% vs 2.3%), y
todos fueron de tipo intradérmico. Las queratosis seborreicas las observamos en 7.6%,
lo cual es relativamente similar a lo reportado por Friedrich y cols.?® (4.5%).

Dentro de los tumores de anexos que observamos en nuestro estudio, se
encuentran el hidradenoma papilifero, los siringomas, los hidrocistomas, la condicién
de Fordyce, el hamartoma folicular y el poroma ecrino, siendo el hidradenoma
papilifero el mas frecuente (n = 23, 8.3%). Esta casuistica es mucho mas alta,
comparada con la Friedrich y cols.,”® que es de s6lo 3 casos. En cuanto al resto de los
tumores de anexos es dificil comparar la frecuencia, ya que la mayoria de los articulos
son reportes de casos o series pequefias de pacientes.

De los tumores vasculares, encontramos con mayor frecuencia el hemangioma
capilar (4.01%), seguido del granuloma telangiectasico (1.09%), la endometriosis
(1.09%) y por ultimo el angioqueratoma (0.72%). Friedrich y cols.”® reportan 14 casos
de angiomas (8.8%) y Rock y cols.*® dos casos (0.7%) de hemangiomas.

Es importante sefialar que en nuestro estudio la neoplasia intraepitelial vulvar
ocup6 el quinto lugar en frecuencia de todos los tumores vulvares (n = 14, 5.1%) y el
carcinoma epidermoide, el sexto (n = 12, 4.3%). En el estudio de Friedrich y cols.?
encontraron que 39 de 1,236 pacientes eran portadoras de una neoplasia primaria (35
carcinoma in situ, 2 Enfermedad de Paget y 2 carcinoma epidermoide), representando
el 3% de todas las dermatosis vulvares. En nuestro estudio, si sumamos ambas
entidades representa el 9.4% de los tumores vulvares benignos y malignos.

El cancer de vulva ocupa el cuarto lugar de los canceres del aparato genital
femenino, precedidos por el carcinoma cervicouterino, el carcinoma de ovario y el
carcinoma endometrial.*®* En el servicio de Ginecologia del Hospital General de
México, el cancer de vulva representa el 1.9% de todos los canceres ginecolégicos.*
En el estudio realizado por Torres y cols.,* se analizaron los casos de 113 pacientes
con neoplasias malignas de la vulva; el 91.1% presenté carcinomas epidermoides,
6.1% melanoma maligno, 1.7% adenocarcinoma y 0.8% leiomiosarcoma. De las
pacientes que desarrollaron carcinoma epidermoide, 74.3% se encontraron en
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estadios Ill y IV de la FIGO; la edad de presentacién oscild6 entre 14 y 90 afios
(promedio 65 afos); el tiempo de evolucion varié entre 1 y 36 meses (promedio 6
meses); las manifestaciones clinicas mas frecuentes fueron presencia de tumor,
sangradaoo, dolor y prurito; y, el 52% presentaba metastasis en el momento de la
cirugia.

Un reporte reciente de la revista del Instituto Nacional de Cancer de Estados
Unidos identifica al cancer vulvar como 1 de los 12 canceres que han aumentado su
incidencia en el periodo de 1992 a 1998.* En el estudio de Judson y cols.,** se
observé que la incidencia del carcinoma in situ ha aumentado 411%, de 0.56 casos
por 100,000 mujeres en 1973 a 2.86 por 100,000 en el afio 2000. En contraste, el
cancer vulvar invasor solo ha aumentado su incidencia en 20% de 1973 al 2000, de
1.8 casos por 100,000 a 2.2 casos por 100,000 pacientes en el afio 2000.%
Anteriormente el carcinoma vulvar in situ se observaba en pacientes alrededor de los
65 afios, actualmente el mayor nimero de casos se observa entre los 40 y 49 afios; a
diferencia del carcinoma vulvar invasor, en el cual la incidencia es mayor después de
los 50 afios. El incremento del carcinoma in situ en América se correlaciona con el
incremento de la infeccién del Virus del Papiloma Humano (VPH).*? La asociacién del
carcinoma vulvar in situ con el VPH esta bien establecida, se ha identificado DNA del
VPH en 72% de los casos; en los casos de carcinoma invasor esta relacion es mucho
menor. La mayoria de los estudios asocian al VPH con el cancer vulvar en
aproximadamente 40% de los casos. Se calcula que mas del 50% de la poblacién
sexualmente activa adquirira en algiin momento la infeccién por el VPH, y que el 80%
de las mujeres habra adquirido el VPH a la edad de 50 afios. Con esta tendencia, se
explica gz[ aumento en los casos tanto de carcinoma in situ, como de carcinoma vulvar
invasor.

En el presente estudio no tuvimos ningln caso de melanoma maligno, lo cual
se puede explicar a que de acuerdo al trabajo de Torres y cols,* la mayoria de estos
tumores se diagnostican en estadio IV y probablemente por la morfologia, las
pacientes acudan o se refieren directamente a la Unidad de Ginecologia y no a la
clinica de vulva de Dermatologia.

Cabe destacar la observacion hecha por Rock y cols,® que el 84% de las
pacientes no sabian que eran portadoras de una lesién vulvar, lo cual como se vio a lo
largo de este estudio tiene grandes repercusiones clinicas por la gran diversidad de
tumores que podemos encontrar a este nivel, tanto de tipo benigno, como maligno.
Dada la alta frecuencia de tumores vulvares, es importante fomentar el interés tanto
del dermatélogo, el ginecologo, asi como del médico de primer nivel que tiene el
primer contacto con pacientes al realizar las citologias vaginales, por la exploracion
sistematica de la vulva y la identificacion oportuna de lesiones tumorales. Es
importante resaltar la utilidad de la toma de biopsia de todos los tumores del area
genital.

36



VII. CONCLUSIONES
e Se identificaron 274 casos de tumores vulvares en 8 afios y medio de revision.

e Los tumores vulvares mas frecuentes fueron de tipo benigno, siendo
encabezados por los fiboromas blandos, seguidos por los quistes epidermoides,
los hidradenomas papiliferos y las queratosis seborreicas.

e La neoplasia intraepitelial vulvar y el carcinoma epidermoide ocuparon el quinto
y sexto lugar en frecuencia, respectivamente, de todos los tumores vulvares,
presentandose ambas entidades en pacientes desde los 25 afios de edad.

e El indice de certeza diagnéstica fue del 100% solo para cuatro tumores: el
granuloma telangiectasico, el quiste mucoide, el Iéntigo y el nevo intradérmico
congeénito.

e Los tumores vulvares son entidades que ocurren con relativa frecuencia por lo
gue el clinico debe de estar bien entrenado en el diagnéstico a través de la
toma de biopsia y el tratamiento de estas lesiones para prevenir
complicaciones.

e Las clasificaciones existentes en la literatura no engloban a todos los tumores
vulvares, y en algunos casos, se incluyen lesiones que no son como tal un
tumor, motivo por el cual es necesario realizar una nueva clasificacion que
tome en cuenta tales factores, con la finalidad de unificar criterios y facilitar su
estudio. La presente tesis propone una clasificacion al respecto, que a
futuro debera someterse a un consenso multidisciplinario.
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